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Syndromes 

de Gougerot-Sjogren 

secondaires 


Le syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire est par 
definition cause par une autre 
maladie (polyarthrite, 
collagenose). Le syndrome sec 
du virus de I’hepatite C et du 
virus de I’immunodeficience 
humaine sont des secheresses 
produites par ces virus mais leur 
place est discutee. Les atteintes 
exocrines de I’amylose ou 
de la sarco'i'dose sont de vrais 
diagnostics differentiels. 

Le principal syndrome 
de Gougerot-Sjogren secondaire 
est celui de la polyarthrite 
rhumatoi'de. II complique une 
polyarthrite typique, ancienne, 
seropositive, erosive. 

Ce syndrome sec doit etre 
recherche a I’interrogatoire 
surtout au niveau de I’oeil. 

Quand il survient tres tot dans 
une polyarthrite rhumatoi'de, 
il peut etre difficile a distinguer 
d’un syndrome de Gougerot- 
Sjogren primitif avec atteinte 
articulaire dominante. 

Dans le lupus, chez la femme 
menopausee, il apparaTt aussi un 
syndrome de Gougerot-Sjogren. 
Dans la sclerodermie, surtout 
dans sa forme CREST, le 
syndrome de Gougerot-Sjogren 
peut reveler la maladie causale 
longtemps inapparente par une 
secheresse buccale marquee, 
de meme dans les 
hepatopathies auto-immunes. 
Parfois une dysthyroi'die 
peut etre I’element revelateur. 
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L a forme secondaire du syndrome 
a ete la base de la description prin- 
ceps de Sjogren. 1 Cet ophtalmologiste 
suedois avait remarque les mains rhu- 
matoides de ses patientes a ceil sec. Le 
syndrome de Gougerot-Sjogren secon- 
daire fut ensuite eclipse par la forme 
dite primitive dont les atteintes extra- 
muqueuses, parfois premieres, parfois 
inquietantes, ne reunissent pourtant 
jamais les criteres d’une maladie gene- 
rale autonome. Secondaire, ce syn- 
drome Test parce qu’il fait suite a une 
polyarthrite rhumatoide, a une colla- 
genose authentifiee ou a une maladie 
apparentee. Secondaire, il Test aussi 
parce qu'il reste au second plan der- 
riere la maladie generate, pour le 
malade comme pour le medecin. 

On peut proposer, sinon demontrer, 
tous les degres de causalite entre un 
syndrome sec et la maladie a laquelle 
on le rapporte. Le tableau resume la 
prevalence et les particularites du syn- 
drome de Gougerot-Sjogren secon- 
daire pour chacune des maladies cau- 
sales. La polyarthrite rhumatoide et les 
collagenoses semblent bien engendrer 
la secheresse comme leur authentique 
complication. Ce syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren secondaire se distingue 
assez clairement du syndrome primi- 
tif. D’autres cas, surtout ceux qui sur- 
viennent apres une maladie thyroi- 


dienne, paraissent etre des associations 
entre la maladie de la thyroide et le 
syndrome primitif. Enfin, des viroses 
et (ou) des dereglements immunitaires 
produits par des virus sont des causes 
indiscutables d’ atteintes exocrines, 
mais ces dernieres different sur plu- 
sieurs points de celles du syndrome de 
Gougerot-Sjogren secondaire. Si la 
definition du syndrome est purement 
semiologique, ces secheresses de 
virose lui appartiennent. L’ inclusion de 
criteres etio-pathogeniques les exclut. 
Aux confins nosologiques, ces causes 
jouxtent des lesions salivaires regu- 
lierement considerees comme dia- 
gnostic differentiel, telle l’amylose et 
la sarcoidose. Pourtant le diagnostic 
differentiel d’un syndrome devrait Tes- 
ter semiologique sans empieter sur son 
etio-pathogenie. 


Syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire a la 
polyarthrite rhumatoi'de 


C’est le plus commun de par la fre- 
quence de la polyarthrite rhumatoide 
dans la population. Il est decouvert au 
cours d’une polyarthrite ancienne, 
severe, erosive, seropositive, 2 souvent 
avec anticorps anti-nucleaires dont la 
cible n’est pas identifiee (done ni anti- 
SSA, ni anti-SSB, ni ceux qui caracte- 
riseraient une autre collagenose). 
Curieusement, la polyarthrite mascu- 
line est sur-representee. Le syndrome 
sec secondaire doit toujours etre 
recherche a l’interrogatoire. Le malade 
pourrait 1’ avoir passe sous silence 
faute de connaitre son rapport avec le 
rhumatisme. Sa prevalence dans la 
polyarthrite rhumatoide est de ce fait 
sous-estimee. La secheresse est surtout 
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Syndromes secs 


marquee aux yeux. Le rose bengale - 
maintenant le vert de Lissamine - est 
particulierement evocateur s’il depasse 
4 par ceil au score de van Bijsterveld. 
La xerostomie est moins genante. Le 
gonflement des glandes salivaires est 
rare. La degenerescence lymphoma- 
teuse reste exceptionnelle. II n’y a pas 
les complications viscerales sauf pul- 
monairedu syndrome primitif ou l’on 
decrit des fibroses. Bien que 1’atopie 
soit frequente dans ce dernier et qu’un 
accroissement des intolerances aux 
traitements de fond ait ete signale dans 
la polyarthrite rhumatoide avec syn- 
drome de Gougerot-Sjogren, la plupart 
des auteurs n’en tiennent pas compte 
dans leurs choix therapeutiques. Le 
plaquenil est theoriquement avanta- 
geux puisque efficace contre la poly- 
arthrite rhumatoide, contre le lupus qui 
a plus d’un point commun avec le syn- 
drome de Gougerot-Sjogren primitif, 
et sur les anomalies biologiques du 
syndrome primitif, mais on n’a pu 
demontrer qu’il ameliore les flux 
lacrymaux et salivaires. La sulfasala- 
zine, l’azathioprine, le methotrexate, la 
corticotherapie, indiscutables pour la 
polyarthrite rhumatoide, sous reserve 
de leurs indications, sont inefficaces 
voire nefastes sur le syndrome sec. La 
ciclosporine par voie generale, d’abord 
rejetee sur son effet fibrosant, merite 
une reevaluation. On ne sait rien des 
traitements plus recents de la polyar- 
thrite rhumatoide, anti-TNF inclus. 

Dans certains cas, la nature exacte de 
l'atteinte articulaire, le caractere pri- 
maire ou secondaire du syndrome de 
Gougerot-Sjogren sont plus difficiles 
voire impossibles a etablir. Une poly- 
arthrite rhumatoide debutante, bien sur 
pas encore erosive et souvent serone- 
gative, peut entrainer deja une seche- 
resse invalidante. Un syndrome primi- 
tif sans anti-SSA/SSB mais avec 
facteur rhumatoide peut avoir des 
signes articulaires dominants. De plus 
cette atteinte articulaire precederait la 
secheresse dans 30 % des cas. L’histo- 
logie salivaire n’est pas differente. 
HLA-DR1 et HLA-DR4 predominent 
dans le syndrome de Gougerot-Sjogren 
secondaire a la polyarthrite rhuma- 
toide, contre HLA-DR2 ou HLA-DR3 
dans le syndrome de Gougerot-Sjogren 
primitif mais la difference de fre- 


quence est insuffisante pour l’usage 
diagnostique. La scintigraphie sali- 
vaire est frequemment perturbee dans 
des polyarthrites rhumatoides sans 
syndrome sec. Les anticorps anti- 
canaux salivaires sont au moins aussi 
souvent positifs dans la polyarthrite 
rhumatoide typique, sans syndrome 
sec, que dans le syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren primitif. Les facteurs rhu- 
matoides se voient a peu pres egale- 
ment dans les deux affections. On 
recherche alors des particularity de 
l’atteinte articulaire du syndrome pri- 
mitif : 3 poussees plus breves (quelques 
jours), moins enraidissantes, moins 
inflammatoires, moins symetriques, 
moins distales. La decouverte d’anti- 
SSA/SSB, d’anti-a-fodrine serait en 
faveur du syndrome de Gougerot-Sjo- 
gren primitif, et celle d’anti-keratines, 
en faveur de la polyarthrite rhuma- 
toide, mais en clinique comme en bio- 
logie les exceptions sont possibles. 
Resoudre le dilemme n’est pas urgent 
sauf en cas d’ atteinte viscerale, notam- 
ment neuropathie, qui serait banale 
dans un syndrome de Gougerot-Sjo- 
gren primitif mais inquietante si l’on a 
conclu a une polyarthrite rhumatoide. 

Syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire 
au lupus 

Le lupus qui se compliquera d’un syn- 
drome sec comporte plus volontiers 
des atteintes articulaires et des facteurs 
rhumatoides. Le syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren secondaire 4 apparait sur- 
tout quand la malade franchit le cap de 
la menopause, alors meme que les 
localisations viscerales du lupus se cal- 
ment. Dans d’autres cas, la secheresse 
accompagne toute 1’evolution du 
lupus. Comme celui de la polyarthrite 
rhumatoide, le syndrome sec secon- 
daire du lupus est surtout oculaire. 
L’histologie est celle du syndrome pri- 
mitif. Les anti-SSA/SSB sont quasi 
constants mais il n’y aurait pas d’ anti- 
corps anti-a-fodrine, specifique du 
syndrome primitif. Les atteintes extra- 
glandulaires doivent etre considerees 
comme lupiques, sauf exception. Le 
traitement est celui du lupus augmente 
des mesures symptomatiques contre la 
secheresse. Comme dans la polyar- 


thrite rhumatoide, des situations com- 
pliquees ne sont pas exceptionnelles. 
Des chevauchements complets ou suc- 
cesses syndrome de Gougerot-Sjo- 
gren-lupus sont possibles. 5 La trans- 
formation est annoncee par une 
pleuresie, une glomerulonephrite, ou 
d'autres lesions lupiques, et surtout par 
L acquisition d’ auto-anticorps speci- 
fiques du lupus. Un syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren primitif typique peut 
devenir un authentique lupus, d’autant 
plus qu’il a debute plus jeune et qu’il 
entraine plus d’ atteintes extraglandu- 
laires. 

Le syndrome de Sharp* comporte sou- 
vent une secheresse pour peu qu’on la 
recherche. Ce syndrome de Sharp avec 
syndrome de Gougerot-Sjogren serait 
different des syndrome secs primitifs 
avec anti-RNR qui se caracterisent par 
la frequence des atteintes pulmonaires. 

Un lupus induit peut comporter aussi 
un syndrome sec. Un syndrome de 
Gougerot-Sjogren primitif de l’enfant 
acquiert parfois les criteres du lupus a 
la puberte. 

Syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire 
a la sclerodermie 

La sclerodermie, surtout dans sa forme 
CREST ( calcinosis , Raynaud, esopha- 
gus, skin, telangiectasia), en fait plus 
souvent TRAC (telangiectasies, Ray- 
naud, anti-centromere) est la seule col- 
lagenose ou le syndrome sec a regu- 
lierement le pas sur la maladie 
generale. En effet, T evolution de celle- 
ci est si lente et sournoise que la 
malade, voire son medecin, negligent 
ensemble syndrome de Raynaud et 
signes cutanes pour s’inquieter de la 
secheresse. Elle est d’ailleurs plus mar- 
quee, surtout a la bouche, que dans la 
polyarthrite rhumatoide et le lupus. 
L’interrogatoire confirme que, si elle 
est deja ancienne, elle Test moins que 
le syndrome de Raynaud. Les telan- 


* Sharp : Raynaud, doigts boudines et 
douloureux, anticorps anti-RNP sans 
les autres specificites, mais avec 
atteintes viscerables possibles. 
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giectasies et les anticorps sont 
constamment presents. La recherche 
d’un syndrome de Raynaud (par des 
questions non directives) et de telan- 
giectasies aux paumes doivent faire 
partie de l’examen systematique de 
tout syndrome de Gougerot-Sjogren 
surtout apparemment primitif. Les 
complications viscerales sont celles de 
la sclerodermie-CREST : 6 reflux gas- 
tro-cesophagien rendu plus genant par 
la diminution de l’effet tampon de la 
salive deglutie, ici rarefiee, ou hyper- 
tension arterielle pulmonaire qui peut 
etre mortelle apres une dizaine d’an- 
nees devolution du CREST. Dans 
d’autres cas, le syndrome sec com- 
plique une sclerodermie generalisee 
des plus classiques, avec ses anti- 
corps-Scl 70, deja connue et deja evo- 
luee. Les anticorps anti-SSA/SSB sont 
parfois positifs. Le syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren secondaire se marque 
par la gene buccale et par une histolo- 
gie salivaire particulierement fibreuse. 

Syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire 
aux autres maladies 
inflammatoires generales 

La periarterite noueuse et les poly- 
myosites ne donnent pas de syndrome 
sec. A T inverse, le syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren primitif comporte sou- 
vent une atteinte des (petits) vaisseaux 
ou une note (non deficitaire) muscu- 
laire. Les publications dissociations 
de syndrome sec a la maladie de Hor- 
ton, la pseudopolyarthrite rhizome- 
lique, les spondylarthropathies ou le 
rhumatisme psoriasique ne sont sans 
doute pas anecdotiques. 

Syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire 
aux hepatopathies 
auto-immunes 

Deux maladies auto-immunes speci- 
fiques d’organe se compliquent de 
syndrome sec et paradoxalement plus 
souvent que les collagenoses, pourtant 
maladies auto-immunes diffuses. 
Dans la cirrhose biliaire primitive, la 
secheresse survient dans 2 cas sur 3. 
Elle est precoce, marquee, plus buc- 


cale qu’oculaire, parfois apparemment 
inaugurale mais les signes biologiques 
retentionnels et les anticorps anti- 
mitochondries sont deja detectables. 
L’histologie salivaire montre un infil- 
trat surtout pericanalaire comme celui 
du foie. L’ association d’une cirrhose 
biliaire primitive compliquee de 
secheresse avec un CREST realise le 
(tri) syndrome de Reynolds. 7 II peut 
entrainer des complications pulmo- 
naires. L’hepatite chronique active 
auto-immune comporte pres d’une 
fois sur deux un syndrome sec. II est 
plus attenue mais l’asthenie, tres mar- 
quee, fait rechercher une maladie 
hepatique. Les signes biologiques de 
cytolyse et les anticorps anti-muscles 
lisses sont constamment retrouves. 
Comme pour les autres maladies cau- 
sales, les traitements de ces hepatopa- 
thies, malgre leur efficacite sur le foie, 
ne reduisent pas significativement la 
secheresse. Les espoirs mis dans le 
Delursan et TImurel ont ete de 9 us. 

Formes associees (plutot 
que secondaires) 
du syndrome 
de Gougerot-Sjogren 

Une dysthyroidie est presente dans 
15 % des syndromes de Gougerot-Sjo- 
gren primitifs. 8 II s’agit le plus sou- 
vent d’hypothyroi'die, parfois d’une 
maladie de Basedow. Elies ont pre- 
cede de plusieurs annees un syndrome 
typique, avec tous les caracteres du 
syndrome primitif. 9 La thyropathie est 
probablement auto-immune bien que 
les anticorps anti-thyroi'diens ne per- 
sistent pas toujours. Ils pourraient 
meme etre subtilement differents de 
ceux des thyropathies auto-immunes 
sans secheresse. En endocrinologie, la 
recherche systematique decouvre un 
syndrome sec dans 3 % des dysthyroi- 
dies. Une secheresse oculaire, parfois 
des signes hepatiques, sont possibles 
mais transitoires dans l’hyperthyreose 
isolee en forte poussee. Les autres 
maladies auto-immunes specifiques 
d’organe n’ont pas de lien reel avec le 
syndrome de Gougerot-Sjogren. La 
secheresse du diabete est reversible, 
contemporaine de ses decompensa- 
tions, comme celle d’autres desordres 
hydroelectrolytiques. 


Confins nosologiques du 
syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire 

L’ identification du virus de l’hepatite C 
en fournit le meilleur exemple. Des 
1972, Haddad 10 decouvre un infiltrat 
salivaire avec xerostomie dans des cir- 
rhoses a virus de l’hepatite C. Le virus 
vient d’expliquer les cryoglobulines 
dites essentielles. On le suspecte done 
de provoquer le syndrome de Gouge- 
rot-Sjogren primitif pour lequel 
d’autres virus ont ete periodiquement 
incrimines sans convaincre. En fait le 
syndrome sec de l’hepatite C comporte 
peu de secheresse oculaire et jamais les 
auto-anticorps caracteristiques anti- 
SSA/SSB, meme si le facteur rhuma- 
toide est communement present. L’his- 
tologie salivaire n’est pas toujours aussi 
anormale que dans la serie d’ Haddad. 
La recherche d’un contage dans les 
syndromes de Gougerot-Sjogren pri- 
mitifs est regulierement negative aux 
Etats-Unis et en Europe du Nord, sta- 
tistiquement positive dans les pays 
d’endemie (Italie, Espagne, Grece...). 
II y a en outre constamment des signes 
hepatiques et biologiques et souvent 
des complications somatiques de la 
virose, notamment en raison de T exis- 
tence d’une cryoglobulinemie. La fre- 
quence de la presence d’anticorps 
anti-virus de l’hepatite C semble plus 
grande dans les syndromes de Gouge- 
rot-Sjogren examines dans les services 
de medecine interne et de rhumato- 
logie que dans les syndromes de 
Gougerot-Sjogren examines en ophtal- 
mologie ou en consultation multidisci- 
plinaires, peut-etre en raison d’un biais 
de recrutement (syndromes secs avec 
signes generaux et facteurs rhuma- 
to'r'des plus souvent adresses en rhuma- 
tologie ou en medecine interne). Quand 
le virus de l’hepatite C est decouvert 
dans un syndrome sec, la malade 
signale souvent une polyarthrite plus 
proche de la polyarthrite rhumatoi'de 
que ne Test le rhumatisme du syn- 
drome de Gougerot-Sjogren primitif. 
Le syndrome sec du virus de 1’hepatite C 
pourrait satisfaire les criteres de syn- 
drome de Gougerot-Sjogren secondaire 
selon Vitali s’il dependait d’une mala- 
die auto-immune. Enfin, le syndrome 
sec ne limite aucunement les traite- 
ments de T hepatite (interferon). 
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Le virus de l’immunodeficience 
humaine (VIH) donne surtout un gon- 
flement des glandes salivaires avec une 
secheresse moderee. Le terrain est sur- 
tout masculin. 11 II n’y a pas d’ anti- 
corps anti-SSA/SSB. L’infiltrat est 
compose essentiellement de lympho- 
cytes T CD8, avec peu de T CD4 qui 
predominent au contraire dans le syn- 
drome de Gougerot-Sjogren primitif. 
Le meme infiltrat T CD8 est retrouve 
dans plusieurs autres organes (pou- 
mon, foie, tube digestif...). L’en- 
semble realise le DILS ( Diffuse infil- 
trative lymphocytosis syndrome), sorte 
de pre-sida. 

La reaction du greffon contre l’hote 
apparait quand des cellules immuni- 
taires etrangeres sont greffees a un 
malade (l’hote) completement immu- 
nodeprime. II est incapable de les reje- 
ter. Elies sont capables d’induire une 
reaction de rejet contre des tissus, de 
l’hote, surtout ses epitheliums y com- 
pris salivaires. C’est un modele patho- 
genique interessant de syndrome de 
Gougerot-Sjogren primitif 12 mais les 
anticorps caracteristiques manquent. 
La reaction de greffon contre l’hote 
dans sa forme chronique est conside- 
red par beaucoup comme un diagnos- 
tic differentiel. 

Syndromes secs : 
diagnostics differentiels du 
syndrome de Gougerot- 
Sjogren (sarcoVdose, 
lymphomes, amylose) 

Ces maladies ont en commun L ab- 
sence de preponderance feminine, de 
tranche d’age elective, de terrain HLA, 
d’ auto-anticorps. On remarque la fre- 
quence du gonflement des glandes sali- 
vaires (notamment sous-maxillaires), 
ou d’une infiltration perceptible a la 
palpation, la discretion de la secheresse 
oculaire, et la presence (inconstante) 
d’autres localisations plus evocatrices. 
En pratique, leur extension meme 
asymptomatique aux glandes salivaires 
permet l’obtention aisee d’un diagnos- 
tic histologique. Ce bon rapport du ren- 
dement au risque et la grande fre- 
quence d’atteinte glandulaire 
infraclinique font proposer la biopsie 
de glandes salivaires labiales comme 
outil diagnostique de premier ordre 


dans la sarcoi'dose et 1’ amylose. En 
effet, dans la sarcoi'dose, l’extension 
salivaire se manifeste souvent asymp- 
tomatique parfois comme un gonfle- 
ment, rarement une secheresse 
majeure. 

Des lymphomes evoluant a distance 
ont souvent une extension salivaire 
inapparente sauf a l’histologie. II faut 
les distinguer de la transformation 
lymphomateuse d’un syndrome de 
Gougerot-Sjogren primitif dont la 
secheresse ancienne et les gonflements 
episodiques anterieurs sont identi- 
fiables si on les cherche a l’interroga- 
toire. La degenerescence lymphoma- 
teuse est tres rare, quoi que l’on en ait 
dit, dans le syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire. 

Une secheresse surtout buccale peut 
reveler une amylose AL (immunoglo- 
bulinique) avec ou sans gonflement 
ferme et permanent des glandes. L’his- 
tologie fait le diagnostic mais il faut 
parfois songer a demander des colora- 
tions speciales au cas ou les depots 
amorphes ne seraient pas evidents. 
Dans F amylose, leur biopsie est le 
meilleur moyen d’obtenir facilement 
sa signature histologique, avec celle de 
la graisse sous-cutanee abdominale. 

Causes et pathogenie 
des syndromes 
de Gougerot-Sjogren 
secondaires 

La variete des causes de syndrome de 
Gougerot-Sjogren secondaire pourrait 
decourager F analyse. Elies permettent 
pourtant quelques remarques. Dans le 
syndrome primitif, on fait jouer 
aujourd’hui un role primordial a 
l’apoptose (mort programmed) des cel- 
lules epitheliales glandulaires. Selon 
un modele animal, elle peut intervenir 
en F absence de tout lymphocyte fonc- 
tionnel, done aussi de tout anticorps. 
Les cellules apoptotiques presente- 
raient a leur surface bouleversee des 
auto-antigenes normalement enfouis, 
dont SSAet SSB et les a-fodrines, aux 
lymphocytes T et B du systeme immu- 
nitaire. 

Si ce modele est vrai, il faut imaginer 
que Fapoptose epitheliale n’est pas 
essentielle dans le syndrome de Gou- 
gerot-Sjogren secondaire puisqu’il ne 


comporte jamais d’anticorps anti- 
SSA/SSB sauf pour celui du lupus 
mais ces auto-anticorps sont sans doute 
associes a la collagenose elle-meme. 
Les causes de syndrome de Gougerot- 
Sjogren secondaire ont en commun 
une inflammation a distance d’ evolu- 
tion tres prolonged. La diffusion gene- 
rale de facteurs solubles divers, notam- 
ment cytokiniques, est prouvee ou tres 
probable. Les cellules epitheliales 
glandulaires ont des recepteurs pour 
des cytokines pro- et anti-inflamma- 
toires. Ces cellules epitheliales pour- 
raient meme intervenir dans le reseau 
cytokinique des defenses immunitaires 
locales. En contre-partie, des cellules 
epitheliales engagees dans la reponse 
immune ne sont pas a l’abri d’un dere- 
glement simultane, lentement evolutif, 
de leur fonction exocrine. D’autres 
voies sont possibles comme les recep- 
teurs muscariniques qui stimulent nor- 
malement la salivation et la lacryma- 
tion. Ils paraissent freines dans le 
syndrome de Gougerot-Sjogren primi- 
tif peut-etre par des auto-anticorps qui, 
dans le syndrome secondaire, pour- 
raient naitre ailleurs, par auto-immu- 
nisation croisee, dans le foie ou dans 
la thyroi'de notamment. Ce dernier 
mecanisme, evoque de longue date 
reste cependant a demontrer. 


Le syndrome de Gougerot-Sjogren est 
dit « secondaire » quand il est provo- 
que par une autre maladie, la plus com- 
mune etant la polyarthrite rhumatoide. 
Il pose alors peu de probleme puis- 
qu’elle le precede de loin. Le diagnos- 
tic est plus difficile quand il survient 
en meme temps qu’elle, a fortiori avant 
elle. Il faut alors trancher entre poly- 
arthrite avec syndrome sec, et syn- 
drome de Gougerot-Sjogren primitif 
avec atteinte articulaire dominante ou 
premiere. La discussion est semblable 
dans le lupus, plus compliquee par les 
atteintes viscerales, simplifiee apres la 
menopause. La secheresse buccale 
revele parfois (apparemment) une scle- 
rodermie, surtout sa forme CREST, ou 
une hepatopathie auto-immune. Le 
syndrome de Gougerot-Sjogren qui 
accompagne de loin des dysthyroi'dies 
auto-immunes a les caracteristiques du 
syndrome primitif. Les atteintes 
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lacrymo-salivaires du VHC et du VIH 
sont indiscutablement viro-induites, 
sans stigmate auto-immun. Les 
atteintes oculaires et buccales de la sar- 
coi'dose, de l'amylose et des lym- 
phomes sortent aussi du cadre nosolo- 
gique auto-immun du syndrome. Pour 
les deux premieres, la sensibilite dia- 
gnostique des biopsies labiales, meme 
sans aucun signe clinique, offre une 
confirmation histologique aisee. 

La pathogenie, si elle se rapproche 
vraiment de celle du syndrome primi- 
tif, pourrait reposer sur une apoptose 
des cellules epitheliales lacrymo-sali- 
vaires, suivie d’une inflammation lym- 
phocytaire. Dans ce schema commun 
a la forme primitive et a la forme 
secondaire, la presence dans la seule 
forme primitive des auto-anticorps 
caracteristiques fait difficulte. La prise 
en charge des syndromes de Gougerot- 
Sjogren secondaires associe le traite- 
ment symptomatique de la secheresse 
a ceux de la maladie causale. ■ 

Summary — 

Secondary Sjogren’s syndrome 

Bernard Sauvezie.AnneTournadre, 

Caroline Chamard.Jean-jacques Dubort 

Secondary Sjogren’s syndrome is due to 
another disease. When it develops in 
connective tissue diseases, their causative 
role is unchallenged. In AIDS or hepatitis 
C, exocrine involvement is virus related. 
Whether or not it qualifies for Sjogren’s 
syndrome is debated. Amyloidosis and sar- 
coidosis do not produce direct, auto- 
immune lesions of the glands, hence their 
exocrine involvements are considered as 
differential diagnoses. The most common 
Sjogren’s syndrome is found in rheumatoid 
arthritis. When it appears, the arthritis has 
been evolving for years, and has reached its 
typical, seropositive and erosive stage. 
Accordingly, dryness is not a major concern 
and should be sought for by proper ques- 
tioning, specially on eye dryness. When a 
secondary Sjogren’s syndrome is an early 
complication of rheumatoid arthritis, it 
could be confused with a primary syndrome 
with prominent joint involvement. In sys- 
temic lupus erythematosus, secondary Sjo- 
gren’s syndrome develops rarely in the first 
years of evolution but later in life, when the 
patient becomes menopausal. In systemic 
sclerosis, especially in CREST, secondary 
syndrome can lead to the discovery of the 
unsuspected connective tissue disease 
thanks to mouth dryness. It can reveal pri- 
mary biliary cirrhosis or auto-immune 
hepatitis. Often precede a true primary Sjo- 
gren dysfunctions of the thyroid. 
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